COMUNICACION BREVE

QUERATODERMIA PALMOPLANTAR EPIDERMOLITICA
DE VORNER

INTRODUCCION

Las queratodermias  palmoplantares hereditarias
constituyen un grupo heterogéneo de desoérdenes
caracterizados por una hiperqueratosis marcada en
palmas y plantas. Dentro de ellas, las méas frecuentes
descritas son: la queratodermia palmo plantar de Unna-
Thost, la queratodermia mutilante de Vohwinkel, la
queratodermia palmo plantar asociada a Carcinoma
esofagico, mal de Meleda, Sindrome de PapillonLefevre,
Tirosinemia Tipo Il y la hiperqueratosis epidermolitica de
Vorner.!

Las distinciones entre ellas se hacen béasicamente de
acuerdo al patrén hereditario, la clinica, asociaciéon con
otros desordenes sistémicos o0 ectodérmicos y la
histologia .

Las formas palmo plantares, clinicamente se presentan

de tres distintas maneras:

1. Difusa: donde la hiperqueratosis palmo plantar es
simétrica, patron usualmente evidente al momento
del nacimiento o a los pocos meses de vida.
Corresponde al caso presentado.

2. Focal: donde grandes masas de queratina compacta
se desarrollan en sitios de recurrente friccion,
principalmente, palmas, plantas, codos, rodillas; con
considerable variacién intra e inter familiar.

3. Punctata: donde se encuentran queratosis menudas
como "gotas de lluvia" palmo plantar o de
distribucion restringida como los pliegues de las
palmas 2

Dado que las diferentes afecciones palmo plantares no

son consultas infrecuentes en nuestro medio pero si es

bastante
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rara la queratodermia palmo plantar hereditaria, es
importante tenerla en cuenta como diagnostico
diferencial en especial en aquellos casos inusuales, lo
cual motivé la presentacion de este reporte.

CASO CLINICO

Escolar femenina de 11 afios de quien se refiere,
notaron aparicion de lesiones en palmas y plantas a las
8-10 semanas después del nacimiento las cuales
aumentaron en severidad los primeros afios de su
infancia, permaneciendo estables en los Ultimos 3 afios.

Antecedentes Familiares: Maternos, negativos para
desordenes cutaneos similares, datos conocidos hasta la
3a. generacion. Se desconocen los antecedentes
paternos. Resto no contributorios.

Examen Fisico: placas queratosicas gruesas
amarillentas ubicadas exclusivamente en palmas vy
plantas, de bordes eritematosos que demarcaban el
limite entre piel afectada y piel sana (Figs. 1 y 2).
Membranas mucosas, dientes, uflas eran normales al
igual que el resto del examen fisico.

Rutina de Laboratorio: normal.

Estudio histolégico (muestra tomada en eminencia tenar
de mano derecha): hiperqueratosis compacta, epitelio
con degeneracion granular y presencia de granulos de
gueratohialina gruesos. En el estrato espinoso,
queratinocitos vacuolados con separacion intercelular.
Minimo infiltrado mononuclear linfocitario intersticial en
dermis superior (Fig. 3).

Se concluye: Queratodermia
epidermolitica de Vérner.

palmo plantar
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Fig. 1. Plantas mostrando placas queratdsicas amarillentas con bordes
eritematosos.

Fig. 2. Placas queratésicas amarillentas descamativas en palmas.

DISCUSION

La queratodermia palmo plantar epidermolitica fue
descrita por Vorner en 1901; mas de 50 casos han sido
reportados hasta la fecha.? Inicialmente clasificada como
una ictiosis hoy considerada una variante de las
queratodermias palmo plantares hereditarias (PPK).2 A
pesar de seguir un patron hereditario autosémico
dominante, se han descrito casos esporédicos4 no
asegurable en el reporte presentado por cuanto se
desconocian los antecedentes paternos familiares.
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Fig. 3. Hiperqueratosis compacta, epitelio con degeneracion granular y
granulos gruesos de queratohialina; queratinocitos vacuolados en
estrato espinoso (H-E; x 100).

Esta queratodermia epidermolitica esta caracterizada
por un engrosamiento marcado palmo plantar de color
amarillento con un halo eritematoso alrededor de las
placas que separa y delimita la piel afectada de la
sana. Se manifiesta a las pocas semanas después del
nacimiento, no hay hiperhidrosis ni tendencia a la
diseminacion (fenémeno transgradiente) aunque se han
descrito algunos casos con discreto compromiso en
superficie dorsal de las manos y en otros se han
reportado ampollas y erosiones de palmas y plantas al
inicio de la enfermedad o durante el tratamiento con reti

Histolégicamente se encuentra, una hiperqueratosis
compacta y engrosada con cambios degenerativos
vacuolares en los segmentos superiores de la
epidermis, hallazgo exclusivamente reportado en este
tipo de queratodermia.’? Los queratinocitos de los
estratos espinoso y granular muestran vacuolizacion
perinuclear acentuada con agregados de queratina y
citolisis. El infiltrado dérmico inflamatorio es minimo o
puede no ser observado 2

Algunos autores® enfatizan que la epidermolisis es
facilmente perdida en el procesamiento de la muestra si
la biopsia es tomada de los bordes de palmas o
plantas, de manera que la misma deberia ser tomada
de areas que soporten peso o0 en las eminencias tenar
o hipotenar.

El examen con microscopia electronica revela la
presencia de filamentos de queratina anormales y
agrupamiento de tonofilamentos, a menudo con
distribucion  perinuclear. La similitud de estas
alteraciones con la Epidermolisis ampollar simple y la
Hiperqueratosis epidermolitica ha sido atribuida a un
defecto de las queratinas como responsable de la
enfermedad.®
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Se han reportado mutaciones en la queratina 9 (K9) en fa-
milias con este trastorno genético. La K9 es un tipo de
queratina |, que se expresa solamente a nivel de los
gueratinocitos suprabasales de palmas y plantas y el
indice mitético en estos casos es de 2 a 6 veces mayor
que en la epidermis normal.® Recientemente, se han
reportado 8 diferentes mutaciones de este gen, todas

localizadas en el primer segmento con estructura
alfahelicoidal.’
Estudios de ligamento genético, especificamente

mapeados en tres familias afectadas, han sugerido que el
gen mutante se encontraria agregado al cromosoma
17912-g21.E  Futuros estudios moleculares son
necesarios para confirmar esta hipétesis.

No existe un tratamiento Unico; los retinoides (etretinato)
han demostrado ser Utiles en disminuir la queratodermia
pero la piel se hace mas sensible a traumatismos mecani-
COsS menores con aparicion de erosiones dolorosas por lo
que usualmente son descontinuados.'? En esta paciente
no se pudieron administrar por limitaciones econémicas,
se mantiene con unglentos salicilados sin cambios
notorios, como lo descrito por otros autores.’ Algunos
reportes' han sugerido los efectos beneficiosos con el uso
de calcipotriol en ungiento, el cual se esta utilizando en
los ultimos afios
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en variados desoérdenes de la queratinizacion con resulta-
dos variables; se intentara en esta paciente.
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